SYNDROME DE GOUGEROT-SJOGREN 


Marqueurs d’activite cliniques et biologiques du syndrome 
de Gougerot-Sjdgren : aide a I’optimisation du suivi 


L j existence de criteres 

diagnostiques consensuels 
au niveau international a 
permis d’identifier un certain 
nombre de marqueurs biologiques 
d’activite, c’est-a-dire de diffusion 
systemique de la maladie. 

C’est ainsi que I’hyper- 
gammaglobulinemie polyclonale, la 
positivite des anti-SSA et/ou des 


anti-SSB, la presence d’une 
activation du complement ou d’une 
cryoglobuline, I’existence d’un 
facteur rhumatbfde sont associes a 
des syndromes plus actifs, chaque 
parametre immunologique etant 
associe sur le plan statistique a la 
survenue de telle ou telle atteinte 
systemique . 7 La presence d’une 
hypergammaglobulinemie ou 


I’identification d’une cryoglobuline 
au moment du diagnostic sont 
egalement associees a un 
surrisque d’utilisation de la 
corticotherapie et 
d’immunomodulateurs . 7 
Les patients ayant une 
cryoglobuline ou une positivite 
des anti-SSA, anti-SSB ou une 
hypergammaglobulinemie doivent 


etre surveilles plus frequemment; 
de meme, I’existence de 
parotidomegalies a repetition ou 
d’une poussee anterieure de 
vascularite cutanee incitent a plus 
de vigilance. 

Parallelement, des scores 
d’activite et de sequelles sont 
actuellement en cours de 
validation internationale. • 


avant l’age de 35 ans, est associe a des for- 
mes plus actives sur le plan visceral. 6 

Complications systemiques 
et profil immunologique 

Les complications systemiques (fig. 1) 
touchent plus de la moitie des patients et 
font la gravite du syndrome. 641 

Le phenomene de Raynaud (pres de 
40 % des patients) ne se complique pas 
d’ulcerations digitales, mais il constitue 
un facteur pronostique de diffusion pluri- 
systemique de la maladie, etant associe 
notamment a l’existence d’atteintes arti- 
culaires ou de vascularite, mais egale- 
ment de cryoglobuline ou d’auto-anti- 
corps anti-SSA et anti-SSB (fig. 2). 9 ' 10 

L’atteinte articulaire est faite de polyar- 
thralgies inflammatoires ou de polyar- 
thrite non destructrice (40 a 60 % des 
patients). Les douleurs sont en general 
controlees par des cures courtes d’anti- 
inflammatoires non steroidiens ou de 
corticotherapie, ou par un traitement de 
fond par hydroxychloroquine. La resis- 
tance au traitement doit faire evoquer 
1’evolution rare vers une polyarthrite 
rhumatoide. 11 Ces manifestations articu- 
laires apparaissent plus frequentes chez 
les patients ayant un syndrome de Ray- 
naud initial, des lesions de vascularite ou 
un syndrome de Gougerot-Sjogren 
immunologiquement actif (fig. 2). 


Des neuropathies peripheriques tou- 
chent 15 a 20 % des patients. II peut s’agir 
de neuropathies sensitives pures genera- 
lement benignes ; les neuropathies axo- 
nales sensitivo-motrices ou les multine- 
vrites, plus severes, sont souvent reliees a 
une vascularite (cryoglobuline). 12 ' 13 II 
peut egalement s’agir de douleurs neuro- 
genes chroniques a electromyogramme 
normal correspondant a une neuropathie 
des petites fibres dont le diagnostic fait 
appel a la biopsie cutanee. 14 Les atteintes 


neurologiques centrales (10 % des 
patients) sont extremement polymor- 
phes (atteinte demyelinisante pouvant 
mimer sclerose en plaques, myelite aigue 
et subaigue, demence. . ,). 13 

Les atteintes cutanees (a l’exclusion de 
la secheresse) sont dominees par des 
lesions de vascularite (15 a 30 % des cas) ; 
il peut s’agir d’un purpura vasculaire, 
declive, relativement benin lie a l’hyper- 
gammaglobulinemie ou de formes plus 
graves, dues a une cryoglobulinemie. Les 



laimiMM Relation entre le profil immunologique et les atteintes viscerates du syndrome de 
Gougerot-Sjogren. 
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